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·论著·

新生儿主动脉缩窄合并室间隔缺损 ２７ 例
一期手术矫治效果分析

张　 凯　 邓喜成　 罗金文　 阳广贤　 易立文　 刘　 剑　 王敬华　 黄　 鹏

【摘要】 　 目的　 探讨新生儿主动脉缩窄合并室间隔缺损一期手术矫治的效果。 　 方法　 回顾性
分析 ２０１５ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １２ 月湖南省儿童医院收治的主动脉缩窄合并室间隔缺损新生儿的临床资
料，排除合并其它复杂心脏畸形的病例；所有患儿一期矫治主动脉缩窄，同期行室间隔缺损修补术，采用

围手术期精细化管理，共 ２７ 例患儿纳入本研究，日龄范围 ４ ～ ２８ ｄ，平均（２０． １ ± ６． ９）ｄ；体重 ２． ７ ～ ４． ５
ｋｇ，平均（３． ６ ± ０． ５）ｋｇ。 　 结果　 ２７ 例中，术后延迟关胸 １１ 例，出血 ６ 例，急性肾功能衰竭 ２ 例，乳糜胸
１ 例，气胸 ２ 例，胸腔积液 １ 例，心律失常 ２ 例，血压升高 １ 例，再插管 ３ 例。 严重低心排出量综合征并早
期死亡 １ 例，其余 ２６ 例均经过精细化管理治愈出院。 随访 ３ ～ ４８ 个月，吻合口狭窄再手术 １ 例，其余患
儿复查结果均满意。 　 结论　 新生儿主动脉缩窄合并室间隔缺损一期矫治手术效果良好，若术前乳酸
已出现进行性升高会影响术后结局，围手术期精细化管理对提高手术成功率非常重要。
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　 　 主动脉缩窄（ａｏｒｔｉｃ ｃｏａｒｃｔａｔｉｏｎ，ＣＯＡ）是指在动
脉导管或动脉韧带区域的主动脉狭窄，其形成机制

一般认为与胎儿期主动脉血流的异常减少有关。

西方国家主动脉缩窄发病率较高，美国 Ａｌｅｘａｎｄｅｒ



-70- 临床小儿外科杂志   2020 年 1 月第 19 卷第 1 期  J Clin Ped Sur,  January 2020, Vol.19, No.1

等［１］一项流行病学调查发现主动脉缩窄约占所有

先天性心脏病的 ２． ６％ 。 目前，我国尚无基于多中
心调查的流行病学数据，一般认为其发病率较西方

国家稍低。 主动脉缩窄常合并其它心内畸形，主要

包括室间隔缺损（ ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ，ＶＳＤ）、房
间隔缺损、动脉导管未闭、主动脉瓣畸形等。 当主

动脉缩窄合并室间隔缺损时，主动脉前向血流明显

受阻，室间隔缺损处大量血液出现左向右分流，肺

循环血量明显增多，体循环血量减少，婴儿期容易

出现心力衰竭及肺动脉高压。 主动脉严重缩窄者

更容易出现缺血、缺氧，新生儿期即危及生命。 因

此，主动脉缩窄合并室间隔缺损患儿一般临床症状

重，常需早期手术治疗，而术前状态往往会影响手

术后的恢复情况，因此术前需仔细评估患儿病情，

制定合适的治疗策略，配合围手术期精细化管理，

以提高手术成功率［２］ 。

材料与方法

一、临床资料

回顾性分析 ２０１５ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １２ 月湖南
省儿童医院收治的 ２７ 例主动脉缩窄合并室间隔缺
损新生儿的临床资料。 其中男 １９ 例，女 ８ 例，日龄
范围 ４ ～ ２８ ｄ，平均日龄（２０． １ ± ６． ９）ｄ，体重 ２． ７ ～
４． ５ ｋｇ，平均体重（３． ６ ± ０． ５）ｋｇ。 所有患儿术前经
Ｂ超和（或）ＣＴ确诊；部分患儿因病情受限无法完成
ＣＴ检查，以缩窄部位管腔直径减少超过 ５０％ 和
（或）压力阶差超过 ２０ ｍｍＨｇ 作为主动脉缩窄的诊
断依据［３］ 。 主动脉缩窄 Ａ 型 ２７ 例，其中合并主动
脉弓发育不良 ２１ 例，排除以下病例： ①单纯主动脉
缩窄、合并其它较严重心脏畸形、合并动脉导管未

闭和（或）房间隔缺损以及合并动脉导管未闭的患

儿 ２３ 例； ②合并房间隔缺损的患儿 ８ 例； ③合并动
脉导管未闭及房间隔缺损的患儿 ７ 例。 大部分患儿
在术前有充血性心力衰竭或肺部感染表现，术前常

规监测四肢血压及血氧饱和度，所有患儿符合手术

指征并行手术治疗。

二、方法

（一）手术方法

所有患儿采用胸骨正中切口一期矫治主动脉

缩窄及心内畸形。 常规气管插管，静脉联合吸入复

合麻醉，常规建立右桡动脉及下肢动脉血压监测通

道，留置深静脉置管，正中开胸，去除部分胸腺，肝

素化，充分游离升主动脉、主动脉弓、降主动脉、肺

动脉、动脉导管等，建立体外循环，阻断主动脉后，

使用组氨酸－色氨酸－酮戊二酸盐液（ｈｉｓｔｉｄｉｎｅｔｒｙｐ
ｔｏｐｈａｎｋｅｔｏｇｌｕｔａｒａｔｅ，ＨＴＫ）顺行灌注保护心肌，心脏
停搏后，采用上半身灌注或者选择性脑灌注，切断

并缝扎动脉导管或动脉韧带，充分切除狭窄段，根

据狭窄段长度采用端端吻合、扩大端侧吻合或主动

脉补片成形术。 主动脉缩窄矫治后，恢复全流量，

同期矫治心内畸形，心内畸形矫治后停体外循环，

充分止血，逐层关胸或延迟关胸。 术中注意充分游

离主动脉等血管，保护肋间血管，切除动脉导管组

织，减少吻合口张力，注意避免损伤喉返神经、膈神

经等，尽量减少停循环的时间，采用脑氧饱和度监

测仪监测脑氧饱和度。 术中严密监测动脉血压、中

心静脉压、动脉血气、ＡＣＴ等。
（二）围手术期精细化管理

１． 术前监护治疗： ①前列地尔 ０． ００５ ～ ０． ０２
μｇ·ｋｇ －１·ｍｉｎ －１泵入维持动脉导管开放，对于严重
主动脉缩窄患儿，一旦动脉导管有闭合趋势需急诊

手术治疗。 ②监测生命体征，测上下肢血压，如血
压低需考虑急诊手术治疗。 ③动脉血气分析每 ４ ～
１２ ｈ 进行一次，乳酸水平在正常范围，如每小时乳
酸升高幅度 ＞ ０． ７５ ｍｍｏｌ ／ Ｌ需急诊手术治疗。 ④维
持液体量平衡，适当利尿减轻心脏负担和肺水肿。

⑤吸入氧浓度 ＜ ３０％ ，避免高浓度氧诱发动脉导管
闭合，必要时使用呼吸机辅助通气。 ⑥如血压不稳
定，外周循环差，可小剂量使用多巴胺改善循环。

⑦完善感染指标的监测，进行痰培养，合理使用抗
生素。

２． 术中治疗策略： ①术中充分游离主动脉弓
和狭窄段以减少吻合口张力。 ②充分切除动脉导
管组织，以减少再狭窄的发生概率。 ③缩窄段较局
限，不合并弓发育不良者，可采取端端吻合；缩窄段

较局限，合并弓发育不良者，可采取缩窄段切除，弓

下段扩大切口，与远端行扩大端侧吻合术；对于长

段的狭窄或主动脉弓发育不良，可采取狭窄段切

除，后壁连续缝合，前壁自体心包补片缝合。 ④采
用 ＨＴＫ心肌保护液灌注保护新生儿未成熟的心肌
组织。 ⑤中低温停循环时采取上半身灌注或者选
择性脑灌注，采用脑氧饱和度监测仪监测脑氧饱和

度，数值维持在 ０． ５０ ～ ０． ７０，以保证脑灌注的质量。
⑥术中常规超滤，维持水电解质平衡，避免血液过
度稀释。 ⑦病情严重、内环境紊乱、血流动力学不
稳定的患儿采取延迟关胸策略。

３． 术后监护： ①常规监护：监测生命体征，监
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测上下肢动脉血压、中心静脉压、尿量、引流量等指

标。 ②支持心功能：持续泵入多巴胺、米力农、肾上
腺素等血管活性药物，可采用多种药物小剂量联合

使用，减少药物不良反应；通过心脏彩超评估心功

能，注意肢体保暖，必要时使用肝素预防微血栓形

成。 ③充分止血：根据引流情况酌情使用止血药、
补充凝血因子等，如引流量过少需警惕心包填塞，

当引流量 ＞ ５ ｍＬ·ｋｇ －１·ｈ －１且超过 ２ ｈ 需开胸止
血。 ④呼吸道管理：采用 ＰＲＶＣ 或 ＶＣＶ 通气模式，
ＰＥＥＰ维持在 ４ ～ ６ ｃｍＨ２Ｏ，呼吸物理治疗促进肺复
张，防止肺部并发症的发生，复查床旁胸片，发现胸

腔积液、气胸等并发症则尽快治疗，病情稳定后尽

早撤机。 ⑤维持内环境稳定：维持尿量≥２ ｍＬ·
ｋｇ －１·ｈ －１，若尿量 ＜ １ ｍＬ·ｋｇ －１·ｈ －１的情况持续
超过 ２ ｈ则使用腹膜透析，保证充足的血容量，适当
补充胶体，血流动力学稳定后则开始液体负平衡，

以减轻组织水肿及肺部渗出。 ⑥镇静镇痛肌松：术
后当天或关胸前充分镇痛、镇静及肌松，减少心肌

耗氧量，撤机后维持轻度镇静状态。 ⑦连续 ３ ｄ 行
痰培养，定期复查感染指标，合理使用抗生素。 ⑧
营养支持：血流动力学稳定后 ２４ ｈ 即可给予肠内营
养，推荐 １ ｍＬ ／ ｋｃａｌ高能量配方奶，选择合适的喂养
方式，及时补充静脉营养。

结　 果

２７ 例均采用一期矫治手术，其中主动脉端端吻
合术 ６ 例，扩大端侧吻合术 １０ 例，补片成形术 １１
例，转流时间（１３３． ６ ± ３８． ３）ｍｉｎ，阻断时间（７２． ９ ±
２１． １）ｍｉｎ，脑灌注时间（３８． ８ ± １２． ７）ｍｉｎ。 术后返
回胸外科监护室（ｃａｒｄｉａｃ ｉｎｔｅｎｓｉｖｅ ｃａｒｅ ｕｎｉｔ，ＣＩＣＵ），
术后机械通气时间（９８． ６ ± ９４． ８）ｈ，ＣＩＣＵ 停留时间
（９． ２ ± ５． ５）ｄ，总住院时间（１６． ６ ± ９． ３） ｄ。 早期死
亡 １ 例（病死率 ３． ７％ ），死因为严重低心排出量综
合征，该病例术前动脉导管已闭，乳酸水平 ＞ １５
ｍｍｏｌ ／ Ｌ，急诊手术后出现严重低心排出量综合征，
血压不能维持，多器官功能衰竭无法纠正。 其余 ２６
例经治疗后均好转出院。 术后延迟关胸 １１ 例，术后
出血 ６ 例，其中开胸止血 １ 例，其余予以止血药物治
疗后好转。 急性肾功能衰竭行腹膜透析 ２ 例。 乳糜
胸 １ 例，予以禁食、肠外营养等保守治疗后好转。 气
胸 ２ 例，胸腔积液 １ 例，予胸腔闭式引流术后好转。
心律失常 ２ 例，其中 １ 例为Ⅲ度房室传导阻滞，均予
以心功能支持、利尿、静滴激素减轻心肌水肿后好

转。 撤离呼吸机后有 ３ 例因心肺功能不全再次予以
气管插管，心功能支持、加强肺部治疗后好转。 １ 例
术后血压偏高持续 １ 周以上，部分病人也存在术后
短期血压偏高的情况，予以对症处理后出院时均恢

复正常水平。 术后随访 ３ ～ ４８ 个月，１ 例因出现主
动脉再狭窄行第二次手术（再手术率 ３． ７％ ），其余
病例复查结果均满意。

讨　 论

主动脉缩窄合并室间隔缺损（ａｏｒｔｉｃ ｃｏａｒｃｔａｔｉｏｎ ／
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ，ＣＯＡ ／ ＶＳＤ）是较常见的新生
儿危重型先天性心脏病（ｃｒｉｔｉｃａｌ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｈｅａｒｔ ｄｉｓ
ｅａｓｅ，ＣＣＨＤ），由于其血流动力学发生严重病理改
变，故患儿临床症状均较重，往往需要早期干预。

随着外科治疗技术的发展，新生儿期进行手术干预

的成功率已经很高，但由于新生儿心肌以及各器官

功能尚未发育成熟，手术对患儿创伤大，如何选择

较合适的手术时机、尽量避免并发症的发生、减少

机械通气时间、缩短恢复时间，都需要在手术前仔

细的评估［４，５］ 。

本组病例中有 ２０ 例（７４． １％ ）术前存在肺部感
染，６ 例（２２． ２％ ）行机械通气，这说明 ＣＯＡ ／ ＶＳＤ 患
儿术前多存在肺部感染，部分患儿甚至无法脱离呼

吸机支持，术前容易出现严重低氧血症、代谢性酸

中毒。 从本组病例的治疗结果来看，新生儿期手术

后恢复时间并不长，疗效也较好，术后并发症，且予

以对症治疗后心肺功能基本恢复。 有研究发现对

ＣＯＡ ／ ＶＳＤ患儿行早期手术治疗后远期高血压发生
率相对较低，且早期手术并不是发生再缩窄的危险

因素［６］ 。 如果仅采用内科保守治疗，部分患儿可能

会失去手术时机，容易病情反复，不仅没有从根本

上解决问题，反而给患儿家庭带来巨大的负担，因

此新生儿期行手术治疗具有重要的意义。 相比于

分期矫治手术，一期矫治手术避免了再次手术打

击。 彭乐等［７］ 研究发现一期矫治手术采取胸骨正

中切口能获得更佳的术后主动脉弓几何形态，一期

矫治手术后主动脉弓残余压差明显低于分期矫治

手术。

以往矫治主动脉缩窄需在手术中采用深低温

停循环的方式，经术后出现器官缺血相关并发症的

概率相对较高，近期可发生肝肾功能不全，远期可

能导致神经系统并发症等。 但是，近期有研究发现

采用选择性心脑灌注的方式手术可减少相应并发
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症的发生［８］ 。 本组患儿均采用上半身灌注或者选

择性脑灌注，尽量减少心、脑组织的损伤，术中严格

执行液体精细化管理。 手术方式均采用正中开胸

一期矫治手术，充分切除狭窄段，根据狭窄段长度

采用端端吻合、扩大端侧吻合或主动脉补片成形

术，术后随访仅 １ 例长段狭窄采用主动脉补片成形
术的患儿出现再狭窄。 这提示可以根据术中患儿

情况采取不同的手术方案，对于病情较重，存在血

流动力学提标不平稳的患儿，术后采取延迟关胸的

策略，这样可以减轻胸廓对水肿心脏的压迫，减少

术后出血导致心包填塞的风险，有助于平稳度过术

后危险期［９］ 。 但延迟关胸的同时带来了机械通气

时间的延长，发生伤口感染、呼吸机相关性肺炎的

概率增加，故需严格消毒并保护伤口。 本组患儿术

后伤口均采用切口保护膜进行保护，每天消毒换

药，未发生伤口感染，待关胸后尽早撤离呼吸机，缩

短机械通气时间，可有效降低呼吸机相关性肺炎的

发生率。

本组术后早期死亡 １ 例，为动脉导管闭合引起
的脏器缺血、缺氧，处于休克及严重酸中毒状态，乳

酸水平 ＞ １５ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，尽管行急诊手术，但已无法逆
转病情，这提示对于主动脉缩窄患儿（尤其是怀疑

严重缩窄患儿），需要持续监测上下肢血压、血氧饱

和度及乳酸水平，尽早明确诊断，一旦病情出现进

行性加重，尽早行手术干预。 建议怀疑主动脉缩窄

患儿尽早使用前列腺素 Ｅ１（即便是动脉导管已闭合
的情况下），使用大剂量前列腺素可能也有效。 这

是因为狭窄的主动脉峡部可能存在异位导管组织，使

用大剂量的前列腺素有助于扩张环绕主动脉峡部的

异位导管组织，可以缓解严重主动脉梗阻，这为手术

干预赢得了时间，推荐大剂量前列腺素 Ｅ１（泵入剂量
为０． ０５ ～０． ２ μｇ·ｋｇ －１·ｍｉｎ －１）［１０］ 。 本组术前使用
前列地尔的患儿有 ６ 例（２２％ ），使用前列地尔的比
例较低，这是因为以往对主动脉缩窄的认识不够，

在与本院新生儿科等相关科室加强沟通之后，现已

常规使用前列地尔（０． ００５ μｇ·ｋｇ －１·ｍｉｎ －１ ～ ０． ０２
μｇ·ｋｇ －１·ｍｉｎ －１ ）。 另外一种方法就是行 ＥＣＭＯ
治疗，待病情稳定后再行矫治手术治疗，不过这对

术者的技术要求极高［１１］ 。

男性较女性发生 ＣＯＡ ／ ＶＳＤ 的概率更高，国外
一项出生缺陷的流行病学调查发现主动脉缩窄的

男女比例为 ２． ５１ ∶ １，与本组男女比例接近［１２］ 。 新

生儿体重低，在此时期内对 ＣＯＡ ／ ＶＳＤ 患儿行一期
矫治术难度相对较大，术后恢复时间较长，但目前

也有更低体重的病例行手术后治疗成功的案例［１３］ 。

这说明当手术技术及生命支持技术取得较大进步

后，围手术期全程精细化管理可以取得相当好的疗

效，体重因素可能不再是影响预后的独立危险因

素。 体重越小，精细化管理要求越严格，在目前治

疗技术层面可能难以驾驭，所以当患儿病情较稳定

时，适当增加体重再考虑手术可能也是一种较好的

选择。 手术后较多的药物使用、液体量的限制、营

养物质摄入不足、心功能差、低血压状态、胃肠道供

血不足（甚至有发生新生儿坏死性小肠结肠炎的风

险）等因素都会导致术后营养不良，恢复时间延长，

并发症发生率也会增加［１４］ 。

手术前肺部感染、呼吸道分泌物多会影响肺部

氧合，如不控制可能会加重心肺功能衰竭，因此需

要加强肺部治疗，必要时予以辅助通气，同时使用

合适的抗生素控制感染，并尽快控制肺炎。 但对于

多数需要机械通气的患儿，呼吸衰竭并非原发病

因，往往是继发于心功能衰竭，此时使用米力农改

善心功能、控制液体量、减轻心脏负担可能有效；如

循环不稳定，可考虑适当使用多巴胺等强心药物，

这种情况一般建议尽早手术可能获益更大。 由于

疾病的特殊性，患儿术后的转归可能取决于术后心

功能的恢复，所以纠正心脏畸形后，心功能恢复的

时间可能决定了术后恢复的时间，因此术后使用多

巴胺、肾上腺素等强心药物持续泵入，维持血流动

力学稳定，早期液体负平衡，镇静镇痛减轻心脏耗

氧量，适当延长机械通气时间可以让心脏得到充分

的休息，缩短恢复时间，降低再插管概率，必要时可

予以腹膜透析维持内环境稳定及控制液体量。

综上所述，ＣＯＡ ／ ＶＳＤ 患儿由于疾病的特殊性，
容易出现血流动力学不稳定，乳酸水平进行性升高

会影响术后结局，故术前一旦怀疑主动脉缩窄，应

尽早持续泵入前列腺素，建议早期诊断、早期治疗。

一旦诊断明确且存在心肺功能不全症状，如无明显

手术禁忌证，血流动力学尚平稳，可以选择新生儿

期行一期矫治术，如存在严重主动脉缩窄，必要时

需急诊手术治疗。 但新生儿器官发育不成熟，代偿

能力有限，在了解疾病的特殊血流动力学状态，充

分评估病情后，才能选择合适的手术时机，采取正

确的治疗方式。 心功能的恢复可能是影响术后恢

复的关键，围手术期全程精细化管理能最大限度地

保护器官功能，促进患儿心肺功能快速恢复，提高

手术成功率。
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